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CASO CLINICO

Dilatacion quistica congénita

de las vias biliares.

Informe de seis pacientes

Congenital cystic dilation of the biliary tract.

Report on six patients

Dr. Gustavo A Nari,
Dr. Mario Nassatr,
Dr. Eduardo Moreno,
Dr. Omar Ponce

Resumen

Objetivo: Informar acerca de la experiencia de los
autores en el diagnéstico y tratamiento de seis pa-
cientes con dilatacién quistica de las vias biliares.
Sede: Hospital de tercer nivel de atencion.
Descripcion de los pacientes: Se tratd de cuatro muje-
res y dos hombres, con edades que fluctuaron entre
los 45y 57 afios, promedio de 50 afios. Los sintomas
predominantes fueron dolor e ictericia. Cuatro de los
seis pacientes recibieron tratamiento quirdrgico, en
dos colecistectomias mas resecciéon del quiste y
hepaticoyeyunoanastomosis, y en los otros dos
colecistectomia mas coledocotomia con extraccion
de los calculos. Los otros dos pacientes sélo reci-
bieron tratamiento médico.

Conclusion: Aunque la dilatacién quistica congéni-
ta del colédoco es una enfermedad poco frecuen-
te, el cirujano debe pensar en ella para realizar el
diagndstico.

Abstract

Objective: To inform our experience in the diagnosis
and treatment of six patients with cystic dilation of
the biliary tract.

Setting: Third level health care hospital.

Description of patients: There were four women and
two men, their ages ranged from 45 to 57 years, ave-
rage 50 years. Predominating symptoms were pain
and jaundice. Four patients received surgical
treatment, in two a cholecystectomy plus resection
of the cyst and hepato-jejuno-anastomosis were
performed and, for the other two, cholecystectomy
plus choledochotomy with extraction of gallstones.
The other two patients were treated medically.
Conclusion: Although congenital cystic dilation of the
choledochus is an infrequent entity, it should be taken
into account by the surgeon to reach a diagnosis.

Palabras clave: Vesiculay vias biliares, quistes con-
génitos.
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Vias biliares: dilatacién quistica congénita

Introduccion

Las dilataciones quisticas de las vias biliares son con-
sideradas poco frecuentes segun diferentes autores.
La primera descripcion de un quiste de colédoco fue
hecha por Vater, pero la més detallada fue la efectua-
da en 1852 por Douglas. En 1958, J. Caroli describio
la dilatacion de la via biliar intrahepatica como causa
infrecuente de colestasis.**

La presencia de esta patologia algunas veces pue-
de conducir a errores terapéuticos, reoperacionesy a
la posibilidad de degeneracion en cancer de las vias
biliares.>”

El objetivo de esta comunicacion es presentar seis
pacientes con dilatacion quistica de las vias biliares.

Descripcion de los casos

Paciente No. 1.

Hombre de 57 afios, ingresd al hospital por fractura
de cadera. Durante su estancia presentd dolor en
hipocondrio derecho, fiebre y un episodio de ictericia.
La ecografia mostro dilatacién de las vias biliares
intrahepaticas. La colangiopancreatografia retrograda
endoscopica (CPRE) revel6 enfermedad de Caroli di-
fusa, tubular y litiasis intrahepatica.

Se realiz6 tratamiento médico con antibiéticos, vi-
tamina K y acido ursodesoxicdlico, 600 mg por dia. El
paciente tuvo buena evolucién con remision total del
cuadro clinico y de laboratorio. El paciente falleci6 por
infarto masivo por coronariopatia obstructiva 18 dias
después.

Paciente No. 2.

Mujer de 45 afios, consultd por un problema ginecolo-
gico, dentro de sus antecedentes refirié episodios de
ictericia y de lobectomia hepatica izquierda en Chile
por enfermedad de Caroli 3 afios antes, continué con
sintomatologia después de la cirugia. Se realizé trata-
miento con acido ursodesoxicolico, 600 mg por dia, con
buena evolucién después de dos afios de tratamiento.

Paciente No. 3.

Hombre de 56 afios, ingreso y fue operado con diag-
noéstico de colecistitis aguda. Durante la cirugia se
encontrd vesicula hipoplasica, alitidsica y un quiste
de colédoco tipo | de la clasificacion de Alonso Lej
modificada por Todani. Se realiz6 colecistectomia y
reseccion de la bolsa quistica con hepaticoyeyunoa-
nastomosis. El informe de anatomia patoldgica reve-
16: quiste de colédoco. El paciente tuvo buena evolu-
cion y se encuentra libre de sintomas después de 4
afos (Figuras 1, 2y 3).

Paciente No. 4.

Mujer de 45 afios, operada con diagnostico de sin-
drome ictérico. Durante la cirugia se encontro vesi-
cula biliar hipopléasica y dilatacién de la via biliar ex-
trahepética con un célculo Unico en su interior. Se
realizd colecistectomia y coledocotomia con extrac-
cion del lito. La paciente tuvo buena evolucion duran-
te un afio, para reingresar después de ese lapso con
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Fig. 1. Pieza operatoria del caso 3 (vesicula y via biliar).

Fig. 2. Preparacion de la via biliar para anastomosis hepatico-
yeyunal (caso 3).

Fig. 3. Caso 3. Control colangiogréafico de anastomosis hepati-
coyeyunal.
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ictericia y dolor. En la reoperacion se encontré una
dilatacién ain mayor a la de la primera cirugia, con
diagnostico de quiste de colédoco tipo |, se realizd
reseccion de la bolsa quistica y hepaticoyeyunoa-
nastomosis en Y de Roux. El informe de anatomia
patologica fue de: quiste de colédoco. La paciente se
encuentra libre de sintomas después de dos afios
de su segunda cirugia.

Paciente No. 5.

Mujer de 53 afios, operada con diagndstico de cole-
cistitis aguda. Durante la cirugia se encontré la vesi-
cula biliar aumentada de tamafio y con paredes en-
grosadas con contenido litidsico y una dilatacién co-
ledociana con un célculo en su interior. Se realizd
colecistectomia y pensando en un megacolédoco de
origen litiasico se efectla papilotomia transduode-
nal. En los controles fistulograficos y posteriormente
por CPRE no se observo reduccion de la dilatacion
por lo que se concluyo que se trataba de un quiste
de colédoco tipo |. La paciente tiene buena evolucion
después de tres afios, sin recidiva sintomatica en los
controles periédicos.

Paciente No. 6.

Mujer de 45 afios, operada con diagnostico de sin-
drome ictérico. Durante el acto operatorio se encon-
tro colecistitis aguda, quiste en I6bulo hepatico iz-
quierdo, tumor hepatico bilateral y dilatacion de las
vias biliares intra y extrahepaticas, con hepatolitiasis
gigante. Se efectud colecistectomia, coledocotomia
y hepaticotomia izquierda con extraccion de litos.
Colocacion de una sonda de Kehr y biopsias. Con-
clusion: quiste tipo IV A, cistoadenoma hepatico, ade-
nocarcinoma mucosecretor de vesicula biliar y he-
patolitiasis gigante. Después de tres meses la pa-
ciente se encuentra libre de sintomas y en control
oncolégico (Figuras 4, 5y 6).

Fig. 4. Caso 6. Hepaticotomia izquierda donde se observa gran
lito y dilatacion de los conductos biliares de menor orden.
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Fig. 5. Caso 6. Hepatolitiasis gigante.

Fig. 6. Caso 6. Fistulografia donde se observa la importante
dilatacion y la desembocadura anémala del colédoco en el con-
ducto pancreéatico, con conducto comdn mayor a 10 mm. Hip6-
tesis de Babbit.
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Discusion

Las dilataciones quisticas de las vias biliares son poco
frecuentes,'* para Valayer la dilatacion de las vias
biliares extrahepaticas (DQVBEH) se presentarian en
uno de cada 2,000,000 de nacimientos. Las DQVBEH
se manifiestan en la mayoria de los casos a edades
relativamente tempranas, el 40% en nifios menores
de 10 afios y principalmente en el sexo femenino.?°

La presentacion clinica de estos enfermos es habi-
tualmente la de sindrome ictérico que se acompafna
en algunas ocasiones de fiebre y dolor, la aparicion
de tumor palpable descrita por los clasicos dentro de
la DQVBEH no suele observarse con frecuencia debi-
do al aumento en el uso de la ecografia que detecta
patologia biliar precozmente.

En lo que concierne a la etiologia, la enfermedad
de Caroli esta considerada de origen autosémico
recesivo,® si bien algunos autores han demostrado la
existencia de casos donde la transmision seria de
caracter dominante.’® Por lo que respecta a la etiolo-
gia de las DQVBEH han sido propuestos diferentes
mecanismos, uno de ellos seria la proliferacion des-
igual del conducto biliar primitivo sélido (Yotuyanagi),*®
pero el que en la actualidad tiene mayor aceptacion
es el propuesto por Babbit en 1973,%° con dos varian-
tes diferentes: variedad 1, en el que existe una des-
embocadura del conducto pancreatico dentro del
colédoco, y la variedad 2, donde existe una desembo-
cadura del colédoco dentro del conducto pancreatico;
en ambas variedades existe un conducto comudn con
una longitud mayor a 10 mm, esto produciria reflujo
de liquido pancreatico hacia el colédoco con la consi-
guiente digestion del mismo y la posterior dilatacion,
esto explicaria el alto contenido de amilasa en el liqui-
do del quiste.

La litiasis biliar se encuentra frecuentemente en
estos enfermos, existen también otras asociaciones
tales como cambios en la histologia hepatica, vesicu-
la biliar hipoplasica, quistes renales, quistes pancrea-
ticos, etcétera.’0

Fue Alonso Lej el primero en clasificar las DQVBEH
en 1959, su clasificacion sufrié diversas modificacio-
nes, siendo tal vez las mas importantes las realizadas
por Flanigan en 1975 y Todani en 1977, siendo esta
ultima, a nuestro entender, la mejor, fundamentalmente
por incluir como tipo V a la enfermedad de Caroli, pro-
bablemente seria conveniente agregar una subdivision
enV1yV2 de acuerdo a si la enfermedad de Caroli es
pura o si se encuentra asociada a otras taras organi-
cas, respectivamente.

Como métodos complementarios de diagnéstico,
la ecografia es la que daré el puntapié inicial de sos-
pecha diagnéstica, la tomografia es otro método a
tener en cuenta, ya que brindara el tamafio, los limi-
tes, y puede ayudar a diferenciar entre quistes con-
génitos de aquellos adquiridos.” Los métodos colan-
giogréficos son los mejores, incluida la colangiorre-
sonancia, con esta Ultima se obtiene la ventaja adi-
cional de evitar la posibilidad de infeccién que se le
puede atribuir a la CPRE.
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En lo que concierne al tratamiento, sera diferente
segln se trate de la enfermedad de Caroli o de las
DQVBEH. En lo que respecta a las DQVBEH se de-
bera tener en cuenta que los quiste del tipo | son los
mas frecuentes,'*® la reseccion de la bolsa quistica y
la posterior hepaticoyeyunoanastomosis es en la ac-
tualidad el tratamiento de eleccion, queda indicada en
los casos de excepcién (quistes de colédoco tipo i,
edad avanzada, mal estado general) la derivacion ex-
terna a través de sonda de Kehr asociada, o no, a
papilotomia transduodenal,® papilotomia endoscépica
o drenaje percutaneo.

La justificacion para la rescision de la bolsa quistica
radica en la posibilidad de degeneracion neoplasica
(hasta un 3 %), ® asi como también en la posibilidad
de recidiva sintomatica como acontecié en uno de
nuestros pacientes.

El tratamiento de la enfermedad de Caroli es un
poco mas complejo, han sido propuestas diferentes
alternativas tales como hepatectomia, derivacién
biliodigestiva, papilotomia endoscépica asociada o no
a lavado de la via biliar, trasplante hepatico, acido
ursodesoxicolico, etc. A nuestro entender, el procedi-
miento debe ser adecuado a la extension del proceso,
creemos, de acuerdo a la bibliografia consultada y
nuestra experiencia,® que el acido ursodesoxicdlico,
las resecciones hepéticas y el trasplante hepatico son
los procedimientos a tener en cuenta, siendo la utili-
zacion del &cido ursodesoxicolico una etapa prepara-
toria hacia el trasplante o la reseccion hepética, te-
niendo en cuenta la posibilidad de degeneracion en
cancer hasta en un 7%.5¢

Conclusion

La dilatacion quistica congénita de las vias biliares es
poco frecuente, los métodos diagnésticos colangio-
graficos son los mejores y el tratamiento quirdrgico es
el que ofrece la mejor oportunidad de curacion.
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